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RESUMEN

El sindrome de morning glory, o displasia congénita del disco optico, es una rara
anomalia de herencia autosdomica dominante, con una prevalencia de 2,6/100 000,
descrita por Kindler en 1970. Los hallazgos incluyen excavacion en forma de
embudo del disco O6ptico, marcadamente agrandada, tejido glial central,
pigmentacion coriorretiniana peripapilar y vasos en forma de radios. La
complicacion mas grave es el desprendimiento de retina, que se observa en un 1/3
de los casos. Se han propuesto los tres mecanismos: regmatdgeno, traccional y
exudativo. En el desprendimiento de retina regmatdgeno los desgarros retinianos
tienden a ubicarse comunmente en el margen o en la retina dentro del disco éptico,
la tomografia de coherencia optica resulta muy util para su identificacion. La
vitrectomia pars plana, endofotocoagulacion con laser peripapilar y el uso de

tamponadores de larga duracién, ha sido la técnica mas implementada pero no
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existe tratamiento estandar. Se presenta el un paciente masculino de 22 afios, con
sindrome de morning glory bilateral, con historia de pérdida brusca del campo visual
temporal inferior en ojo izquierdo con 7 dias de evolucién. Se diagnostico
desprendimiento de retina regmatdgeno, con desgarro en la retina a nivel de disco
optico. Se realizé vitrectomia pars plana con hialoidectomia, endofotocoagulacién,
tamponamiento con gas perfluoropropano y posicionamiento. Se observé recidiva
a los 21 dias posoperatorios, una segunda vitrectomia fue realizada completando
la fotocoagulacion peripapilar, con uso de aceite de silicona de 1000 ¢S como
tamponador. Se logré aplicacién de la retina neurosensorial, con vision de cuenta
dedos.

Palabras clave: sindrome de morning glory; desprendimiento de retina

regmatogeno; vitrectomia pars plana.

ABSTRACT

Morning Glory syndrome, or congenital optic disc dysplasia, is a rare autosomal
dominantly inherited anomaly, with a prevalence of 2.6/100 000, described by
Kindler in 1970. Findings include funnel-shaped excavation of the optic disc,
markedly enlarged, central glial tissue, peripapillary chorioretinal pigmentation, and
spoke-like vessels. The most serious complication is retinal detachment, which is
seen in 1/3 of cases. Three mechanisms have been proposed: rhegmatogenous,
tractional and exudative. In rhegmatogenous retinal detachment, retinal tears tend
to be commonly located at the margin or in the retina within the optic disc; optical
coherence tomography is very useful for their identification. Pars plana vitrectomy,
peripapillary laser endophotocoagulation and the use of long-acting tamponades
have been the most widely implemented technique but there is no standard
treatment. We present the case of a 22-year-old male patient with bilateral Morning
Glory syndrome, with a history of sudden loss of the inferior temporal visual field in
the left eye with 7 days of evolution. Rhegmatogenous retinal detachment was
diagnosed, with retinal tear at the optic disc level. Pars plana vitrectomy with

hyaloidectomy, endophotocoagulation, perfluoropropane gas tamponade and
2
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positioning was performed. Recurrence was observed 21 days postoperatively, a
second vitrectomy was performed completing the peripapillary photocoagulation,
using 1000 cS silicone oil as a buffer. Neurosensory retinal application was
achieved, with finger-counting vision.

Keywords: Morning Glory syndrome; rhegmatogenous retinal detachment; pars

plana vitrectomy.

Recibido: 11/10/2024
Aceptado: 21/01/2025

Introduccion

El sindrome de morning glory (SMG), conocido como displasia congénita del disco
optico, es una anomalia cavitaria congénita rara del disco 6ptico de herencia
autosémica dominante. Fue descrita por primera vez por el doctor Peter Kindler en
1970, durante la 3.2 Conferencia Internacional de Malformaciones Congénitas en
Holanda, que le dio ese nombre debido a la semejanza con una flor denominada
morning glory o gloria de la mafiana.(")

Tiene una prevalencia de 2,6/100 000. Ambos sexos se ven afectados por igual. En
los Estados Unidos de América se presenta con menos frecuencia en personas de
color de piel negra. Es mayormente unilateral, la bilateralidad se observa en
aproximadamente el 16 % de los casos. Por lo general, se diagnostica a los 2 afos
de edad, debido a la aparicién de ambliopias anisometropicas acompafiadas de
estrabismo en un 50 % de los pacientes.

Aunque su etiopatogenia aun es desconocida podria deberse a una anomalia
mesenquimal primaria, al desarrollo parcial de la lamina cribosa y al cierre
incompleto de la pared escleral posterior. La gliosis central y el patron vascular

anormal pueden indicar una disgenesia neuroectodérmica primaria.?> Se han
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descrito casos raros bilaterales y familiares, algunos de los cuales se ha informado
que involucran mutaciones del gen PAX6.(3)

Los hallazgos incluyen excavacion en forma de embudo de la abertura del disco
optico, marcadamente agrandada, un tejido glial central, pigmentacion
coriorretiniana peripapilar y vasos en forma de radios que se dirigen hacia la
periferia retinal desde el borde del disco éptico anémalo, la macula puede estar
incorporada en el area excavada, un hallazgo conocido como "captura macular’, se
pueden encontrar restos hialoideos persistentes. La vision suele ser deficiente y
solo el 30 % de los pacientes logran una agudeza visual de 20/40 o mejor. Un
fenomeno muy llamativo es el de los movimientos contractiles del disco 6ptico el
cual se ha informado en varias ocasiones. Condiciones asociadas como
estrabismo y/o leucocoria conducen a un diagnéstico precoz.®

Puede estar aislado o asociado a otras anomalias oculares, que incluyen
desprendimiento de retina, estrabismo, catarata congénita, persistencia de la
vasculatura fetal (PFV), hemangiomas palpebrales, gliosis prerretiniana, coloboma
del cristalino, glaucoma crénico simple, sindrome de retracciéon de Duane y
microftalmia. La neovascularizacién subretiniana, tanto por debajo de la retina
peripapilar y debajo de la févea es una complicacion reconocida. Las asociaciones
sistémicas incluyen defectos craneofaciales de la linea media, agenesia del cuerpo
calloso, anomalias renales y del prosencéfalo, encefalocele transesfenoidal e
hipopituitarismo.®

La complicacién mds grave es el desprendimiento de retina (DR), que se puede
observar en hasta un 1/3 de los pacientes, aproximadamente en un 38 %. La
patogénesis es controvertida, se han propuesto tres mecanismos: regmatdgeno,
traccional y exudativo.®® Los mecanismos etiopatogénicos precisos aln son
inciertos, aunque en la literatura se plantean entre sus posibles causas la ruptura
de la retina ectdsica en el disco 6ptico o en sus margenes la traccién vitrea; la
exudacion a través de los vasos retinianos andmalos; comunicacion a través del

disco 6ptico del humor vitreo con el espacio subretiniano; asi como la migracion
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del liquido cefalorraquideo desde el espacio subaracnoideo al espacio
subretiniano.®

En el desprendimiento de retina regmatégeno (DRR) los desgarros retinianos
pueden tener forma de hendidura y ubicarse cominmente en la retina el margen del
disco o dentro del disco éptico andmalo, donde la retina tiende a ser delgada sobre
un borde ectasico.(”) Sen y otros® plantean que en etapas tempranas suele ser
traccional, debido al tejido glial epipapilar, que ahora se cree que es un espectro
asociado con PFV. Se ha recomendado la tomografia de coherencia 6ptica (OCT)
preoperatoria cuidadosa para buscar roturas retinianas en forma de hendidura en
el margen de la excavacién.(”)

El DRR asociada a la SMG suele requerir multiples intervenciones para lograr la
reinsercion, y el prondstico de la agudeza visual suele ser malo, incluso después de
la reinsercién anatémica.®)

Muchos académicos han probado la vitrectomia pars plana (VPP) y la
endofotocoagulacién con laser en la retina peripapilar, sobre todo de tipo diodo,
asociado con levantamiento de la hialoides posterior, mediante el uso de aceténido
de triancinolona para ayudar a liberar la fuerte adherencia del vitreo posterior en
pacientes mas jévenes y uso de tamponadores de larga duracién, como gas
perfluoropropano (C3F8) o aceite de silicona.("” Se ha informado que el
levantamiento de la membrana limitante interna (MLI) combinada con un
taponamiento con gas de larga duracion puede tratar eficazmente el DRR asociado
con las fosas del disco 6ptico.®)

Nos propusimos realizar esta presentacion teniendo en cuenta lo inusual del
diagndstico, sobre todo con afectacion bilateral y asociado a desprendimiento de
retina regmatogeno, que complejizé la resolucion anatomica y el prondstico visual

y que implica una revision amplia del tema.

() ev-rc | Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

7 E&!MUEB.N Revista Cubana de Oftalmologia. 2025;38:1951

Presentacion del caso

Se presenta un paciente masculino de 22 anos de edad, con antecedentes
generales de asma bronquial e hipertension arterial y antecedentes oftalmolégicos
de sindrome de morning glory, diagnosticado a la edad de 3 afos, en un examen
oftalmoldgico de rutina y miopia moderada con uso de correccién oéptica. Se
present6 con historia de pérdida brusca del campo visual temporal inferior en ojo
izquierdo con 7 dias de evolucion.

Al examen oftalmoldgico se constaté agudeza visual mejor corregida de 20/25 en
ojo derecho (OD), con correccion de -4,50-2,00 x 170°y cuenta dedos (CD) a 1 metro
en ojo izquierdo (Ol), que no mejord con correccién 6ptica, presién intraocular (P10):
16 mm Hg en OD y 10 mm Hg en Ol, constatado con tondmetro de aire. No se
encontré alteraciones al examen de los anexos ni estructuras del segmento
anterior.

A la biomicroscopia del segmento posterior y oftalmoscopia binocular indirecta
(OBI), en OD se encontré excavacién éptica grande en forma de embudo, con vasos
en forma radiada, que partian del borde del disco, con pobre diferenciacion de
arteriolas y vénulas, pigmentacion coriorretiniana peripapilar, tejido fibroso central,
retina aplicada, mediante OBI con indentacién escleral se observaron lesiones de
blanco cony sin presion en periferia, sin desgarros retinales.

En OI, se constaté disco 6ptico agrandado con gran excavacién papilar, vasos en
forma de radio que partian del borde del nervio, desprendimiento de retina en sector
nasal superior que forma pequefio bolson movil con pliegues intrarretinales,
desgarro pequeno ovalado en la retina encima del disco 6ptico hacia su sector
temporal, donde se exhibia pigmento xantofilo, tejido glial central, pigmentacion
coriorretiniana peripapilar, zonas de hiperplasia del epitelio pigmentario de la retina
(EPR) en el cuadrante temporal inferior y desprendimiento del vitreo posterior (DVP)
parcial, mediante indentacion escleral no se observd desgarros retinales
periféricos. Fondo de ojo compatible con SMG bilateral asociado a DRR, con

proliferacion vitreorretiniana (PVR) grado B en ojo izquierdo.
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Fig. 1 — A) Imagen de fondo de ojo OD: coloboma de morning glory, con retina aplicada. B)
imagen de Ol: coloboma de morning glory asociado a DRR parcial nasal superior, la flecha
negra apunta hacia el desgarro en retina encima del disco 6ptico donde se observan
pigmento xantéfilo. La flecha blanca apunta a zonas de hiperplasia EPR, sugerentes de

desprendimientos exudativos anteriores.

En la tomografia de coherencia éptica de dominio Spectralis (SD-OCT) en line
macular a 0 y 90" del OD, se constata la localizacion de la févea casi en el margen

del disco optico (fig. 2).

Fig. 2 — A) Line macular 90°0OD. B) Line macular 0° OD.

La figura 3 muestra una imagen multicolor, SD-OCT.
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Fig. 3 — Imagen multicolor, SD-OCT. A) OD. B): Ol (flecha negra indica desgarro retinal).

Tratandose de desprendimiento de retina regmatdgeno, con DVP parcial, se
planificé cirugia de vitrectomia pars plana (VPP) calibre 25 gauge (25G). Previa
anestesia peribulbar, se realizé vitrectomia central y periférica con buen pelado del
vitreo periférico, seguido de hialoidectomia asistida por el uso de triancinolona. Se
encontré una fuerte adherencia vitreorretinal, que hizo el proceder muy trabajoso
pero se logré la separacion de la hialoides posterior sin provocar desgarros
retinales. Se intentd liberar la proliferacion fibroglial epipapilar, pero se constaté una
fuerte adherencia, por lo que después de varios intentos se decidié no continuar
para evitar nuevas roturas retinales causadas por la traccion, se drend el liquido
subretinal (LSR), seguido de endofotocoagulacién con ldser de argén 532 nm
peripapilar, solo en la zona en relacién al desgarro retinal. Se usé tamponamiento
con gas perfluoropropano (C3F8), se indicé posicionamiento en decubito prono.

En consulta de seguimiento a los 21 dias se detect6 recidiva del DRR, con desgarro
retinal abierto, se decidié intervenir nuevamente, se realiz6 segunda VPP 25G con
aspiracién de liquido subretiniano a través de la rotura retinal Unica, esta vez se
completo la fotocoagulacién con laser en toda la regidn peripapilar para impedir el
paso del LSR hacia la retina aplicada. Se dej6 aceite de silicona de 1000 ¢S como
tamponador. Mantuvo seguimiento periddico en consulta de retina, con retina
aplicada y cifras normales de presion intraocular en todos los controles. Se

planifico y realizo cirugia de extraccion de aceite de silicona al cabo de los 6 meses
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posoperatorios. Como resultado quedé retina aplicada, como se muestra en la
figura 4, con pobre recuperacion visual, la mejor agudeza visual corregida final fue

de cuenta dedos.

Fig. 4 - Imagen postoperatoria Ol. A: Retinografia. Retina aplicada.

B: SD-OCT. Cicatrices de fotocoagulacion con laser en retina peripapilar.

Discusion

Teniendo en cuenta la complejidad de estos casos, muchos autores han realizado
investigaciones que abordan el tema de forma amplia, y ain no existe un protocolo
de actuacion estandarizado. Con respecto al laser peridiscal algunos
investigadores en estudios han demostrado que el dafio retiniano asociado al laser
se limita a las capas externas de la retina, los cambios morfolégicos inmediatos de
la retina interna sugirieron que el EPR previene el dafio a la retina interna al absorber
la mayor parte de la energia del laser.(")

Shen y otros® plantean que teniendo en cuenta que la ubicacion mas comun de las
roturas de retina es en el borde del disco dptico o en el tejido retiniano dentro del
disco Optico, estas roturas suelen ser dificiles de cerrar y no hay células
pigmentarias retinianas alrededor del disco que absorban la energia del laser. Por
eso, algunos investigadores piensan que el laser peridiscal es ineficaz.(®

Sin embargo, Wong y otros,' con el uso de OCT de iméagenes de profundidad

mejorada, describieron la presencia de una banda hiperreflectiva que se extendia
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hacia el disco anémalo que creian que era el EPR, por lo que consideran que el laser
peridiscal es efectivo en presencia de roturas retinianas en el margen o dentro del
disco éptico. En estos casos, se prefiere el laser de diodo ya que la penetracion mas
profunda ayuda a preservar la capa de fibras nerviosas y reducir el dafio ocasionado
a la retina interna.

Otras referencias sobre SMG-DRR sugieren que la eliminacién del tejido fibroglial
que causa la traccién es fundamental para prevenir la recurrencia del DRR y su
eliminacion o recorte siguié siendo vital para aliviar la traccion, pero no siempre es
posible por su fuerte adherencia en pacientes jévenes. Al respecto Sen y otros®)
concluyeron que el tejido glial epipapilar preoperatorio parecio estar asociada con
una mayor probabilidad de resultado anatémico fallido (odds ratio de 10), pero el
valor no fue estadisticamente significativo debido al pequefio numero de casos en
la serie [OR 10,0, IC del 95% 0,4-250, p = 0,16]. Se ha descrito la eliminacion de la
MLI para aliviar atin mas la traccion tangencial debido a este tejido glial.(®

La revision de otras series que describen el tratamiento quirdrgico del
desprendimiento de retina en el SMG demuestra que la vitrectomia con
taponamiento utilizando gas de accion prolongada o aceite de silicona proporciona
los mejores resultados anatémicos y funcionales.('"") Al respecto Shen y otros®
mostraron que el relleno de aceite de silicona a menudo puede lograr un mejor
efecto de reduccidn, incluso si existe el riesgo de que las particulas emulsionadas
migren al espacio subaracnoideo. A pesar de estas preocupaciones muchos
autores proponen el uso de taponamiento a largo plazo con aceite de silicona en
comparacién con gas.

Resulta de gran relevancia diferenciar el SMG, por lo dificil que en muchas
ocasiones resulta hacer el diagndstico definitivo, con un grupo de enfermedades
congénitas y adquiridas que cursan con afectacion del disco dptico, entre las que
sobresalen por su mayor similitud el coloboma del nervio éptico, la foseta congénita
del nervio 6ptico y estafiloma peripapilar, aunque también se incluyen en menor
frecuencia el retinoblastoma, el glioma del nervio éptico y el sindrome de Aicardi

que se caracteriza por una agenesia del cuerpo calloso, epilepsia y alteracién
10
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colobomatosa de la cabeza del nervio 6ptico con lesiones coriorretinianas en
sacabocados.®

El coloboma del nervio éptico tiene un origen embriol6égico comun con el SMG, al
producirse por un defecto del cierre de la fisura embrionaria, con herencia
autosémica dominante. Su incidencia es de 1/12 000 personas. Se caracteriza por
aumento del tamafo de la region papilar, una excavacion total o parcial,
habitualmente de localizacion inferior, que se puede extender a la coroides o a la
esclera adyacente, la entrada y salida de la trama vascular de los bordes del defecto
colobomatoso y la superficie del disco de aspecto blanco brillante. En ocasiones,
puede observarse un tejido de apariencia glial de color blanquecino y marréon que
rellena parcialmente el defecto.(12

Puede ser unilateral o bilateral en igual frecuencia, y puede asociarse a coloboma
de parpado, iris o incluso retina y coroides dentro de su presentacion clinica. La
agudeza visual no se correlaciona con la magnitud del coloboma y es variable,
dependiendo principalmente de la afectacion del haz papilomacular.(13)

La foseta nervio dptico (ODP) consiste en una anomalia rara que pertenece al
espectro de anomalias cavitarias congénitas del disco oOptico, conduce a una
comunicacion no fisiolégica entre los espacios intraocular y extraocular. La
incidencia estimada es de 1 en 10 000 sin predileccion por el género, aunque suelen
ser unilaterales, se ha registrado presentacion bilateral hasta en un 15 % de los
casos. La gran mayoria de los pacientes son esporadicos, pero se ha sugerido
herencia autosémica en algunas familias con muchos miembros afectados.(1419
Se describe como una excavacion hipopigmentada de aspecto ovoide o
redondeado, generalmente localizada en regién inferotemporal o temporal del disco
optico, en algunos casos puede ubicarse centralmente o a lo largo del sector nasal,
de profundidad variable, cubierta por un velo grisaceo, o rodeada por un halo
pigmentado. En campo visual se asocia a defecto arcifome y se asocia a
desprendimiento de retina exudativo.('3)

Puede acompanarse de maculopatia que conduce a una pérdida progresiva de la

vision, su patogenia exacta consiste en la hipotesis que, dado que ocurre alrededor
11
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dela 3.2y 4.2 décadas, puede estar relacionada con DVP y/o liquido cefalorraquideo.
Sin embargo, también se ha registrado en ojos de nifos sin licuefaccion vitrea. En
la actualidad no existe consenso con respecto al tratamiento 6ptimo.(1314)

Otra anomalia a descartar ante la presencia de SMG es el estafiloma peripapilar,
anomalia rara, no hereditaria y usualmente unilateral, consiste en el hundimiento
posterior de la esclera temporal con |la papila 6ptica situada en el borde nasal, que
se encuentra mas elevado y se presenta rodeado de alteraciones del EPR, la
coroides se halla atrofiada permitiendo entonces que se vea la esclera, no presenta
tejido glial central y patrén vascular generalmente normal.(1415)

El sindrome de morning glory bilateral asociado a desprendimiento de retina
regmatdgeno constituye un diagndstico infrecuente, requiere un manejo complejo,
con multiples intervenciones y tiene prondstico visual desfavorable. En el caso
presentado aun cuando se logrd la resolucion anatémica con reaplicacion de la

retina neurosensorial existe pobre recuperacion funcional.
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